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1.はじめに
周期性四肢麻庫は単一な疾患ではなく， 1つの症候群
とされている。歴史的には発作時低K血症を伴なう遺伝
性周期性四肢麻庫から出発しており，また膜電位などの
観点からも K動態に焦点が合わされていたが，発作時高 
K血症を示す症例や正常K値をとる報告例1)もあり，問
題の多いところである。わが国における報告は甲状腺機
能允進症を伴なう例3)が多く， また最近ではインスリン
との関連3)もとりあげられている。私どもは最近インス
リン分泌異常を伴なう周期性四肢麻庫の l例を経験した
ので報告する。 
2.症例
患者:T.T.，24才，男，会社員
主訴:四肢の発作性脱力
現病歴:① 1957年夏(小学校 l年生)登校時独歩不
能となった。その日は茶椀・箸も持てなかった。発熱は
なかったが，某大学病院小児科で小児麻庫の診断を受
け，約 1週間で治癒した。② 1963年(中学 l年生)
頃，運動後両側大腿部にしびれ感・脱力感を覚えること
はあったが，麻庫はなかった。③ 1966年大学入試当日
に独歩不能・上肢脱力強度となり受験は非常に苦労し
た。入学後も同様の発作が 4，...5ヵ月に l回の割で起り，
ひどい時には寝返りも打てず，首を動かすこともできな
かったという。この状態は普通は 2，...3日で治り， ひど
骨千葉大学医学部内科学第 l
い時でも 10日ほどで完治した。当時， 家庭医で周期性
四肢麻庫の診断を受けK剤などの治療を受けていたが，
著効は示さなかったという。④ 1970年秋，会社の出張
中に上記と同様の発作が起った。翌 1971年春以後， 上
記発作が頻発するようになり， 精査のため， 同年 10月 
1 日当科に入院した。なお， 発作は糖質の過剰摂取と
いうより精神的肉体的負荷により誘発され易いという。
既往歴:家族歴には特記すべきことはない。
入院時現症:(非発作時)身長 164cm，体重 57.4kg， 
血圧 110/60mmHg， 脈拍 721分，整緊張良好，栄養良，
眼険・眼球結膜に異常なく瞳孔正円同大， 対光反射迅
速，甲状腺腫なく， リンパ節腫大もない。胸部理学的所
見に異常を認めず，腹部平坦，軟かく肝・牌・腎を触れ
ず，異常腫癌も触れない。神経学的には四肢の伸展反射
がやや低下しているほかは筋緊張良好，筋力障害病的反
射を認めず，知覚異常もない。
検査成績: ①入院時一般検査成績
表 lに示すごとく心電図全誘導にU波を認め，また総
蛋白 6.0g/dlと軽度の低下を示すほか，腎機能・甲状腺
機能， 17-0HCS，17-KSなどは正常範囲内にある。
②特殊検査成績 
a) 50 g糖負荷試験
図 lにみられるように血糖曲線は平垣で， K値にはほ
とんど変化がなく麻庫も誘発されなかったが， im-
munoreactive insulin (以下I.R.I.)に注目すると，
正常例に比べ明らかに反応が強くインスリン分泌が増加
している。なお，同時に測定した HGHは正常域内で 
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(i) ACTH負荷試験
現病歴より精神的，肉体的負荷と発作の関連性が強く
示唆された点から ACTH-Z40単位を負荷したところ 
12時間後に麻庫が誘発された。その際の血清K値は 2.9 
mEqjl，I.R.I.は 23μ UJmlで血清K値は低下を示して
いたが， I. R.I.は正常域であった。I.R.I.が麻庫に先
行して高値を示していたか否かは定かではない。なお，
患者の言によれば， 4096糖液 400ml静脈負荷で誘発さ
れた麻庫より ACTH負荷により誘発された麻庫の方が
特発性麻庫に近い感じを受けたという。また入院中にみ
られた特発性麻庫時のI.R.I.は 29μ Ujml，血清K値は 
3.1mEqjlであった。 
(ii) Metopiron test，dexamethasone test 
上記試験では麻庫は誘発されず，検査成績にも異常を
認めなかった。 
3.考案
症候群である周期性四肢麻庫は当然いくつかの型に分
類される。普通用いられる分類は Poskanzer1)のもので
ある。それによると，まず大きくいわゆる原発性のもの
と他の疾患に随伴して起る続発性のものに分類，さらに
その各々を低K血症を伴なうもの， KClで誘発される
ものという点からみているO 一方わが国において，板原
らにより以下の分類が試みられている九すなわち，周
期生四肢麻庫を症候群としてとらえ，多少の表現の違い
はあっても，大きく本態性と症候性に分けている点は 
Poskanzerの分類に準じていると思われが， 本態性を
①遺伝性②発作中の血清濃度③甲状腺機能から分類して
いることが Poskanzerらと違う点である。私どもの症
例においては遺伝性を欠き症候性のものも否定できる発
作性低K血症を伴なう reactive h yperinsulinism を
呈することが注目される点である。低K血症を伴なう周
期性四肢麻庫の場合，その低K血症は細胞外液から内液
にKが移行することに起因していることはすでに明らか
にされている凡九)このKの移動により膜電位の低下が
生じ depolarizationが進み， depolarization blockが
おこって麻庫に至るのではないかとされている九実際
に低カリ血症を示す周期性四肢麻庫の発作時の膜電位が
実測され，その低下が確認されているB)。一方，血清K 
低下の原因に関して，紫芝らは，甲状腺機能充進症を伴 
なった周期性四肢麻庫例において，麻庫に先行してイン
スリンの過剰分泌が証明された症例を報告し，インスリ
ンがKの細胞外から細胞内への移行に重要な役割を演じ
ていることを示唆している 3)。私どもの症例において 
は，糖負荷に対するインスリンの反応が高いことはあっ
たが， Rastinon，1-leucine などに対する反応は正常
域にあり特発生麻庫時におけるI.R.I.も正常値をとっ
ていたが，麻庫に先行して過剰分泌を示していたか否か
は確認できず，インスリンと結びつけ得なかった。しか
し ACTH負荷により正常人では考えられない少量で
麻庫が誘発された事は興味ある所見である。 glucocor-
ticoid，mineralcorticoidを介して，糖質・電解質代謝
に密接に関連ある因子が細胞外液のKの低下または発作
自体を triggerしたと考えられよう。事情により 17-
h ydrocortisone などの負荷試験ができなかったことは
残念だが，今後の検索を要する件であろう。 
4. おわりに 
ACTHにより誘発された低K性周期性四肢麻庫で糖
負荷に対するインスリン分泌が高まっているいわゆる 
reacti ve h yperinsu1inism を伴なう l例を報告した。
麻庫とインスリンとの因果関係は明らかにできなかった
が，膜電位の変化はKの濃度勾配のみならず，その原因
の lっとして考えられているインスリン動態を考察する
ことはきわめて興味あるものと思い報告する。
と助言を戴きました虎の門病院紫芝良昌先生， ご
校閲戴きました奥田邦雄教授に深謝する。
なお， ζの概要は第 41回神経学会関東地方会に
発表した。
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